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Sazetak - U ovom radll autori prikazuju slucaj dvadesetpctogodisnjeg muskarca sa heterotaksijorn koji ima visestruke pratece ana-
tornske anomalije srca i krvnih sudova. Prilikom prijema na kliniku pacijent je imao belove po tipu bilijarnih kolika. koji su trajaJi
oko mesec dana. bio je subikterican i uocavala se tcska cijanoza ccntralnog tipa, sa nabreklirn povrsinskim venama vrata. Ehokardio-
grafski nalaz pokazao je siroki atrioseptalni defekt. potpuni nedostatak medukornorskog septurna. sto je rezultovalo jedinstvenorn
komororn i funkcionalnom inverzijorn pretkornora. Angiogram je pokazao hipoplasticnu donju SUpJ.lU vcnu koja se nastavljala
venom azygos. koja se. opel. ulivala u sinistroponiranu gornju suplju venu. Tehnikorn kompjuterizovane tornografije prikazale su se
tri hipoplasticne slezine lokalizovane u desnom gornjem kvadrantu abdomena i solitarni kalkulus u levoponiranoj zucnoj kesi. KOII-
.trastna radiografija je pokazala kornpletnu transpoziciju zeluca i creva. Prcrna nasirn saznanjima tako dugacak zivotni vek nije za-
belezen kod pacijcnta sa veorna teskirn kardiovaskularnim abnormalnostima.
Kljucne rect: Kongenitalni defekti srca: Levokardija: Visestruka abnormalnost: Slezina + abnormalnost: Creva + abnormalnost:
Muske
Uvod
Heterotaksija iIi situs ambiguus je urodeno
stanje koje karakterisu brojne anatomske abnormal-
nosti polozaja i izgleda, 'praceno prisustvom bilo
desnog iii levog izomerizma [1-71. Desni izomeri-
zam (obostrana desnostranost; sindrorn heterotaksije
sa asplenijom) oznacava da pacijent ima pluca sa tri
lobusa na obe strane (na kojima su uocljive slabije
razvijene fisure i epiarterijskim bronhima. Levi
izomerizam (obostrana levostranost; sindrom hete-
rotaksije sa polisplenijom) podrazumeva postojanje
bilobarnih pluca obostrano, obostrana usca pulmo-
narnih vena, donje suplje vene koja se produzava u
venu azigos iii venu hemiazigos, centralno
postavljenu jetru, zeludac u sredisnjoj poziciji i veci
broj slabije razvijenih slezina iIi splenula [3,7-9].
Ne moze se reci da postoj i patognomonicna slika za
bilo koji od navedenih oblika heterotaksije, niti na
prepoznavanje moze uticati broj, vrsta iIi tezina ana-
tomskih malformacija [10, 11]. Incidencija urodenih
srcanih mana kod pacijenata sa heterotaksijom
varira i krece se od oko 50 do skoro 100% [10,12,
13]. U nama dostupnoj literaturi kod situs ambigusa
sa polisplenijom opisuje se sirok spektar malforrna-
cija organa trbusne duplje: velika iii nekoliko malih
dekstroponiranih slezina, zeludac polozen sa desne
srrane, kao i jetra i zucna kesa postavljene na
srednjoj liniji trbuha, kao i greske u rotaciji tankog i
debelog creva [1,4,7,8,11,14]. U ovom radu autori
prikazuju slucaj muskarca starog 25 godina kod
koga je ustanovljen sindrom heterotaksije, pracen
brojnim teskirn srcanim i vaskularnim anornalijama.
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Bolesnik, star 25 godina. primljen je preko sluz-
be hitnog prijema KBC "Bezanijska Kosa" pod kli-
nickom slikom bilijarne kolike. Brojne teske srcane
anornalije, ustanovljene jos na rodenju tokom zivota
su prouzrokovale nekoliko epizoda ozbiljnih srcanih
dekompenzacija i rekurentnih respiratornih infek-
cija. U porcdicnoj anamnezi nije postojala eviden-
cija 0 urodenim malformacijama, niti podatak 0
dijabetesu, zloupotrebi psihoaktivnih supstancija iIi
virusnirn infekcijama tokom rnajcine trudnoce.
Na prijemu pacijent subikterican, astenicne kon-
stitucije, dispnoican, sa znacima centralne cijanoze.
Auskultatorno na plucima difuzno oslabljen disajni
sum uz nalaz obostrano bazalno kasnoinspirijum-
skih pukota. Srcana radnja aritmicna po tipu apso-
lutne aritmije, prvi srcani ton bio je udruzen sa
snaznirn ejekcionirn klikorn nad aortnirn uscern.
Drugi SrC3!,j ton nad aortnim uscern bio je pracen
dijastolnim s.nnorn aortne regurgitacije. Palpatorno
je postojao blag epigastricni bol LI desnom gornjem
kvadrantu trbuha. Na obe potkolenice ustancvljeni
su testasti edemi. Tokom hospitalizacije pacijent je
bio afebrilan i nisu zabelezene nove epizode bilijar-
nih kolika. Sledeci laboratorijski parametri pokazali
su patoloske vrednosti. Poviseni su bili broj eritro-
cizta (7,55x10'211), hematokrit (0,57), direktni i
ukupni bilirubin (30,1 odnosno 99,9 umol/I), dok su
vrednosti nize od referentnih ustanovljene za broj
trombocita (107x 10
9/1), protrombinsko vreme
(56%), faktor V (40%), IgM (0.24 gil), a gasne ana-
lize registrovale Sll hipoksiju (5,4 kPa) i hipoksc-
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miju (zasicenost kiseonikom 77%). Na elektrokardi-
ogramu registrovanaje fibrilacija pretkomora sa ap-
solutnom aritmijom kornora, frekvencije izmedu 75
i 90/minuti, znaci hipertrofije desne kornore. in-
verzija P talasa u inferiornim i levim prekordijalnim
odvodima. Na radiogramu pluca i srca uocen je vrh
srca na levoj strani, uvecana srcana senka i pojacan
plucni vaskularni crtez (Slika 1).
Slika 1. Posteroanteriorni rcndgenogram grudnog kosa prika-
zuje uvecanu srcanu senku sa znacima zastoja na oba plucna
hila
Fig. 1. Posteroanterior chest radiography demonstrated en-
larged heart with signs ofthe pulmonary stasis
Ehokardiografski nalaz je prikazao veliki atrio-
septalni defekt, potpuni nedostatak interventrikular-
nog septuma (jedinstvena komora i jedinstvena
pretkornora, lokalizovane sa desne strane), 5tO je
potvrdeno i angiografskim nalazom (Slika 2).
Tokom kateterizacije srca registrovana je aorta
koja je pocinjala sa desne strane. kao i dye gornje
ZK
Slika 2. Kontrastna radiografija srcai norte. ZK - zajednicka
kornora. AA - aorta ascendens
Fig. 2. Contrast radiography of/he heart. ZK - single ventricle
AA - ascending aorta
suplje vene koje se ulivaju 1I pretkornoru sa leve i
desne strane. Trikuspidalna valvula je hila atreticna
i bila je pracena stenozorn plucne arterije. Hipo-
plasticna donja suplja vena nastavljala se levo
postavljenorn venom azigos. a ona se ulivala 1I levu
gornju suplju venu (Slika 3).
Slika 3. VelLI C<l\ a inferior (VCr) nastavljena venom azygos
(VA)
Fig. 3. Inferior vella cava (I'CI; ill continuation with the ccv-
gos vein (l :-1;
Hepaticne vene su se direktno ulivale LI desni
deo pretkomore. Metodorn kornpjutcrizovane t01110-
grafije llZ koriscenje kontrasta uoceno je postojanje
tri u desuorn gornjem kvandrantu lokalizovane
slezine (9.5x5 CI11: 5,5x3.5 CI11 i 4,5x3 e111. Slika 4).
Slika ~. CT abdorncna na kame sc prik~l/liju ui <plcnulc
(strel ica). Jetrajc pornerena 1Ilcvo
Fig. 4. .tbdoniinal CT Sec/II with three I'!J!cilitii (urrows, 11Ic
liver is positioned 011 the lett side
Jetra je zauzimala levi garnji kvadrant abdorne-
na. Zucna kesa bila je pomerena ulevo ad uobica-
jenog anatornskog polozaja, neposredno uz me-
diosasiitalnu ravan, sa solitamim kalkulusom u
lurneuu, prornera oko 2 ern. Intra- i ekstrahepaticni
zucni putevi nisu bili dilatirani. niti anornalni. Tran-
soralnorn gastroduodenografijom prikazan jcMed Preg12009; LXII (3-4): 189-192. Novi Sad: mart-april. 191
Diskusija i zakljueak
SJika 5. Tubularni izgled desnostranog zeluca
Fig. 5. Tubular shape ofthe right sided localizedgaster
se opste stanje dodatno komplikovalo pojavom bili-
jan~ih koli~a zbog. ?olit~rnog .kalkulusa. u zucnoj
kesi. Udruzenost bilijarnih koltka sa leVIlTI izorne-
rizmom i brojnim srcanirn anomalijama, prema na-
sim saznanjima, jos nije opisivana u nama dostup-
noj IiteraturiJ13,15-17]. V.ise kod desnog nego kod
levog izornerrzrna ustanovljene su pridruzene srcane
anomalije koje su opisane kao glavni uzrok smrti
tokom prve godine zivota [7,8,18]. Na 146 kadavera
sa polisplenijom heterotaksija trbusnih organa, obo-
strana bilobarna pluca i srcane anomalije videne su
u vise od polovine pregledanih preparata [19].
Nepotpunu venu cava inferior, koja je u konti-
nuitetu sa venom azigos, autori su istakli kao jedan
od o~luc.ujucih faktora za kon~cnu dijagnozu polis-
plen!Ja sl~droma [9,20]. Medutim, levokardija, usta-
novljena I u nasem slucaju, opisanaje kao najcesci
srcani polozaj kod heterotaksije [21]. Jedinstvena
komora je opisana u 80% slucajeva sa heterotaksi-
jom, dok se kod ostalih govori 0 izuzetno velikom
atrio-septalnorn defektu [22]. Morfoloske anomalije
aorte i plucnog zalistka, slicne onim opisanim u
nasem slucaju, takode su cesce navodene u okviru
asplenije [9]. Razvojne nepravilnosti abdominalnih
organa kod pacijenata sa situs ambiguus-ora uglav-
nom su se odnosile na visestruke splenule, koje su,
kao i zeludac, postavljene udesno, levostranu iIi
veliku jetru, koja se nalazila u sredisnjoj ravni
trbuha, brojne hepatobilijarne malformacije, malro-
taciju creva, kratak pankreas i anomalije donje su-
plje vene [4,11,14,23- 25]. U dijagnostici sindroma
heterotaksije zlatni standard predstavlja metoda
kompjuterizovane tomografije, dok su standardna
radiografija, ehokardiografija, abdominalna ultra-
sonografija, magnetno rezonantne tehnike, kao i
razlicite vrste arterio- i flebografija od velike koristi
za definitivnu evaluaciju anatornskih anornalija u
sindromu heterotaksija [4,7].
Prema nasim saznanjima ovo je prvi slucaj po-
jave biijarne kalkuloze kod pacijenata sa heterotak-
sijom i brojnim kardiovaskularnim abnormalno-
stima, kao sto su jedinstvena komora i pretkomora,
atreticna trikuspidna valvula, stenoza plucne ar-
terije, inicijalno dekstroponirana aorta i hipo-
plasticna donja suplja vena koja se bez prekidanja
Oat je prikaz slucaja situs ambiguus-e udru- nastavlja u venu azigos. Koliko nam je poznato, na
zenog sa ozbiljnim srcanirn i vaskularnim abnormal- ovim evropskim prostorima ovo je do sada najduzi
nostima kod dvadesetpetogodisnjeg pacijenta cije zivomi vek pacijenta sa levim izomerizmom.
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Summary
Introduction
Heterotaxy or situs ambiguus is a rare congenital disorder,
characterized by abnormalsitus with either left or right isomer-
ism that usually coincides with A complex malformation. The
classic left isomerism or bilateral left-sidedness or heterotaxy
syndrome with polysplenia implies that patients have bilateral
bilobed lungs, bilateral pulmonary atria, a centrally located
liver, a stomach in indeterminate position, and multiple
spleens, occasionaly associated with interruption ofthe inferior
cava with azygos or hemiazygos continuation.
Case report
We present a case of situs ambiguus associated with severe
heart andvascular abnormalities in a 25-year-old male patient.
On the admittance to our clinic the patient had history of
biliary colic, moderate jaundice ofthe conjunctive and sclerae,
and severe central cyanosis. The echocardiography revealed a
large atrial septal defect, complete absence ofthe interventricu-
lar septum resulting in the single ventricle and the inversion of
atria. The angiography obtained the hypoplastic inferior vena
cava continuing with azygos vein thatflowed into the left supe-
rior vena cava. The computerized tomography scans showed
three splenuli in the right upper quadrant ofthe abdomen. and
a single gallstone appeared in the left-positioned gallbladder.
The contrast radiography showed complete transposition ofthe
guts andstomach.
Discussion andconclusion
To our knowledge, our patient with described severity of the
anomalies had the longest life span in this part ofEurope, al-
though the longer survivors have been described in the other
parts ofthe world. Furthermore, clinical characteristics ofboth
left andright isomerism have been obtainedin the patients with
anatomically pronouncedleft isomerism.
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